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Streszczenie

Zespot Gorlina jest schorzeniem genetycznym, dziedziczonym w sposéb autosomalny, dominujacy z kompletng
penetracja. Charakteryzuje si¢ wystepowaniem mnogich rakéw podstawnokomdrkowych, torbieli zgbopochod-
nych, wad uktadu szkieletowego i zwapnieniami wewnatrzczaszkowymi. Uwypuklenie kosci czotowych i skronio-
wych, zwigkszony obwdd glowy, hiperteloryzm, wady zgryzu oraz obecnos¢ mnogich torbieli zgbopochodnych
powinny zwréci¢ uwage lekarza stomatologa na obecnos¢ u pacjenta zespotu Gorlina. Autorzy przedstawiajg przy-
padek 24-letniej pacjentki z zespotem Gorlina, u ktérej przeprowadzono badanie cefalometryczne (Dent. Med.
Probl. 2003, 40, 2, 411-415).
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Abstract

Gorlin syndrome is a genetic disease which is autosomaly inherited and dominant with completed penetration. The
syndrome is characterized by basocellulare carcinomas, odontogenic cysts, defects skeletal system and intracere-
bral calcifications. Every dental surgeon should pay attention to frontal and parietal bossing, hypertelorism, oclu-
sal defects and the presence of odontogenic multi cysts for the presence of Gorlin syndrome. The authors present
the case of a 24-year old woman with Gorlin syndrome. In this case, cephalometric examination was performed.

The findings were compared with the literature data (Dent. Med. Probl. 2003, 40, 2, 411-415).

Key words: Gorlin syndrome, cephalometric examination.

Zespot Gorlina, okreslany réwniez jako zesp6t
Gorlina-Goltza, pigta fakomatoza, nevoid basal cell
carcinoma syndrome, zesp6t torbieli szczek, zostat
opisany jako odrgbna jednostka chorobowa po raz
pierwszy w niezaleznych od siebie artykutach przez
Jarisch i White w 1894 r. W 1960 1. Gorlin i Goltz
zdefiniowali to schorzenie jako genetyczne, dzie-
dziczagce si¢ w sposéb autosomalny, dominujacy.
W latach nastgpnych Gorlin et al. dokonali systema-
tyzacji choroby, a wyniki przedstawili w czasopi-
$mie ,,Medicine” w 1987 r. [1-3].

Obecnie przyjmuje si¢, ze zespét Gorlina jest
schorzeniem dziedziczacym si¢ w sposéb autoso-
malny, dominujacy — cechy zespotu sg stwierdza-
ne u czlonkéw tej samej rodziny [3-6]. Objawy
zespolu moga wystgpowaé takze u chorych,
u ktérych nie mozna potwierdzi¢ dziedziczenia
zmian [4, 6, 7].

Zespot Gorlina jest zbiorem zaburzen rozwojo-
wych i metaplastycznych. Do tej pory zostalo opi-
sanych ponad 100 objawéw zwigzanych z zespo-
tem Gorlina. Do wystepujacych z najwigkszg cze-
stotliwoscig (50%) nalezg: mnogie raki podstawno-
komérkowe, torbiele naskérkowe skory, wglebie-
nia na stopach i podeszwach, powigkszony obwdéd
glowy, niewielkiego stopnia hiperteloryzm, torbie-
le z¢bopochodne szczek, zwapnienie sierpa mézgu,
nieprawidlowosci zeber, zwapnienie przepony sio-
detka tureckiego, wapniejgce widkniaki jajnikow.

Do zmian w obrebie czaszki i twarzy spotyka-
nych w zespole Gorlina, wystgpujacych znacznie
rzadziej naleza: uwypuklenie kosci czotowych
i tusek kosci skroniowych, dobrze rozwinigte
brzegi nadoczodotowe, szeroka podstawa nosa, ni-
skie potozenie potylicy, rozszczep warg lub/i pod-
niebienia. W 10-15% przypadkéw stwierdza si¢
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nieprawidlowosci zwigzane z narzadem wzroku
od slepoty do zmetnienia rogéwki, zeza i zapalenia
siatkéwki. Opisywano réwniez obecnos¢ wodo-
glowia o réznym stopniu nasilenia oraz guzéw
mozgu (medulloblastoma) [1-9].

W pewnych przypadkach schorzenie rozpo-
znawano juz u noworodkéw, w innych proces dia-
gnostyczny i leczenie rozpoczynano u os6b 40-let-
nich [1, 7, 9].

Poniewaz w zespole Gorlina jednym z podsta-
wowych objawdw jest tworzenie si¢ zmian nowo-
tworowych tagodnych i ztosliwych, w tym rakéw
podstawnokomoérkowych, wczesne rozpoznanie
jest szczegdlnie wazne. Rozpoznanie tej jednostki
chorobowej moze sprawiaé trudnosci, gdyz po-
szczegblne objawy nie ujawniajg si¢ w tym sa-
mym czasie i moga by¢ leczone niezaleznie od sie-
bie przez lekarzy kilku specjalnosci.

W pismiennictwie polskim istnieje niewiele
doniesien na temat zespotu Gorlina [10, 11]. Wy-
stgpowanie nieprawidtowosci w obrebie czaszki
i twarzy moze by¢ zauwazone przez lekarza sto-
matologa ortodonte, co moze wpltyna¢ na wigksza
wykrywalnos¢ tej choroby.

Opis przypadku

Pacjentka K. A., lat 25, nr historii choroby
520/1999 zgtlosita si¢ w paZzdzierniku 1999 r. do
I Kliniki Chirurgii Szczekowo-Twarzowej SI. AM
w Zabrzu w celu leczenia torbieli umiejscowio-
nych w zuchwie. W wywiadzie podawata okreso-
we wystepowanie w ciggu ostatniego roku standw
zapalnych zuchwy po stronie prawej, ktére ustgpo-
waly po stosowaniu antybiotykoterapii. Utrzymy-
wat si¢ jednak wyciek tresci ropnej z przetoki na
szczycie czesci zgbodotowej zuchwy za ostatnim
z¢bem trzonowym po stronie prawej.

Podczas badania zewngtrzustnego stwierdzono
u pacjentki: zaburzenie ryséw twarzy spowodowane
uwypukleniem okolicy czolowej i obu okolic skro-
niowych, wygdérowanie w okolicy przyuszniczo-
-zwaczowej 1 trzonu zuchwy po stronie prawej, nie-
znaczne wydluzenie srodkowego odcinka twarzy,
szerokg podstawe nosa, mierny hiperteloryzm i cof-
nigcie brody. Zwracat uwage zwickszony wymiar
czgsci mézgowej czaszki. Obwaéd glowy wynosit 62
cm. Skéra twarzy miata charakter tojotokowe;j,
7 obecnoscig duzej liczby prosakéw.

Badaniem wewnatrzustnym stwierdzono asy-
metri¢ wyrostka zebodotowego szczeki i1 czgsci
zgbodotowej zuchwy w okolicy zebéw trzono-
wych spowodowang obustronnymi wygérowania-
mi. Byly dos¢ dobrze odgraniczone od otoczenia
i wykazywaly niewielka tkliwos¢ palpacyjna.

Wykonane zdjecia rentgenowskie: P-A czesci

twarzowej czaszki, P-A zatok obocznych nosa
i pantomogram, wykazaly obecnos¢ w obu zato-
kach szczgkowych kulistych zacienieni, dobrze od-
graniczonych z obecnoscig wysyconych cieni odpo-
wiadajacych zebom zatrzymanym. W zuchwie
w obrebie galezi i kgtdw uwidoczniono owalnego
ksztattu przejasnienia, dobrze odgraniczone od oto-
czenia z zaznaczong otoczka osteosklerotyczng.
Stwierdzono obecnos¢ zgbéw zatrzymanych i zabu-
rzenie (zahamowanie) wyrzynania drugich zgbow
trzonowych dolnych. Obraz ten odpowiadal mno-
gim torbielom zawigzkowym w obrebie szczgk
i zuchwy. W celu doktadnego zobrazowania zmian
w szczekach wykonano tomografi¢ komputerowa
glowy, ktéra oprécz topografii zmian w stosunku
do sasiadujacych struktur wykazata poszerzenie
uktadu komorowego nadnamiotowego o cechach
wodogtowia wewnetrznego, skompensowanego,
normotensyjnego, poza tym znacznego stopnia
zwapnienia w sierpie mozgu w jego czesci przed-
niej. Prowadzono dalsze badanie diagnostyczne:
i konsultacje specjalistyczne: internistyczng, neuro-
logiczng, neurochirurgiczng, ginekologiczng oraz
wykonano badania dodatkowe.

Pacjentka od kilku lat stale jest leczona przez
lekarza ginekologa z powodu hiperandrogenizmu
i zespotu policyklicznych jajnikéw, przyjmuje leki
hormonalne.

Badanie pacjentki uzupetniono o rentgenogra-
my dloni i stép, ktére wykazaty niewielkiego stop-
nia skrécenie IV kosci srédrecza i sSrodstopia.

Na podstawie analizy zebranego materiatu kli-
nicznego i danych z piSmiennictwa u pacjentki
rozpoznano zesp6t Gorlina.

Pacjentka A.K. w latach 1999-2000 zostata
poddana czterem zabiegom operacyjnym usunig-
cia torbieli z zuchwy i szczgki wraz z zgbami za-
trzymanymi znajdujagcymi si¢ w swietle zmian.
Czesciowo wyrznigte zeby, niemajace kontaktu
Z jamg operacyjng pozostawiono w celu obserwa-
cji. Analiza histopatologiczna materiatu operacyj-
nego wykazala w dwdéch przypadkach keratocy-
stis, w pozostatych dwoch cystis follicularis.

W przeprowadzonych klinicznych i radiologicz-
nych badaniach kontrolnych stwierdzono prawidlo-
we gojenie pooperacyjne i cechy regeneracji kostne;.

Z uwagi na istniejace u pacjentki zaburzenia ry-
sOw twarzy, uwypuklenia okolic skroniowych, niskie
potozenie potylicy przeprowadzono badania cefalo-
metryczne Na podstawie zdjeé¢ cefalometrycznych,
wykonanych w projekcji tylno-przedniej i bocznej,
dokonano pomiaréw wedtug Bjorka [12, 13].

Analizujac telerentgenogramy, korzystano
z punktéw kostnych oraz ptaszczyzn i linii w obre-
bie glowy, ktére umozliwity wykonanie i poréw-
nanie pomiaréw dlugosci i katowych badanych
odcinkéw (ryc. 1-4).
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Ryec. 1. Zdjecie cefalometryczne boczne Ryec. 2. Zdjecie cefalometryczne tylno-przednie
Fig. 1. Lateral cephalometric radiograph Fig. 2. Posteroanterior cephalometric radiograph
br

cp NSL n

Rye. 3. Punkty, ptaszczyzny i linie na tele- Ryc. 4. Punkty na telerentgenogramie tylno-
rentgenogramie bocznym (wg Bjork, Solow) -przednim (wg Solow)
Fig. 3. Points, planes and lines on lateral cephalo- Fig. 4. Points on posteroanterior cephalometric
metric radiograph (according to Bjork, Solow) radiograph (according to Solow)

Punkty kostne:
br — bregma, pm — pterygomaxillare, ni — wewnetrzna po- eu — euryon,
op — opistocranion, ss — subspinale, wierzchnia kosci mo — medioorbitale,
0 — opisthion, is — incision superius, czotowej, lo — leteroorbitale,
ba — basion, ii — incision inferius, f — fronton, em — maxillare,
cd — condylion, pg — pogonion, n — nasion, ag — antegonion,

s — sella, gn — gnathion, na — nasion anterior, Sp — spina nasalis.
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Plaszczyzny i linie:
iLs — oS dluga siekacza gérnego,
iLi — os dluga siekacza dolnego,
ML - ptaszczyzna zuchwy,
NL - ptaszczyzna podniebienna,
RL - ptaszczyzna galezi zuchwy,
NSL - plaszczyzna podstawy czaszki.

Wyniki pomiaréw wyrazone w wartosciach
bezwzglednych poddano analizie poréwnawczej
z danymi z piSmiennictwa [14, 15].

Tabela 1. Poréwnanie wynikéw pomiaréw cefalome-
trycznych pacjentdéw z zespotem Gorlina wedtug Dahla
i badan wtasnych

Table 1. Comparision of cephalometric data of the pa-
tients with Gorlin syndrome according to Dhal’s and own
measurements

Sklepienie czaszki Badania Dahla | Badania wtasne
(Calvarium) (Dhal’s data) (Own data)
ba-br 167,61 160
eu-eu 177,68 160
n-br 140,87 131
ba-o 43,37 37
s-ba-o 137,76 129
s-n-f 89,88 102
Podstawa czaszki

n-s 78,88 81
s-ni 58,97 63
s-ba 46,87 42
n-s-ba 130,93 133
n —s-cd 134,34 139
Oczodoty

mo-mo 31,16 31
lo-lo 107,25 104
Kosci nosowe

n-na 27,28 28
s-n-na 110,99 102
Szczgka

Ss-pm 53,38 57
n-sp 56,21 65
S-pm 50,30 46
em-em 64,18 52
s-n-ss 78,10 75°
NSL/NL 7,72 19°
sp-is 35,66 32
ils/NL 108,74 108
Zuchwa

pgn-cd 131,44 120
ag-ag 101,06 90
ML/RL 139,55 123
s-n-pg 77,98 67
NSL/ML 40,60 42
NSL/MBL 58,87

ili/ML 84,90 110
ii-gn 48,62 41
n-gn 138 141
$s-n-pg 0,12 8
NL/ML 32,88 23
max-overjet 0,31 6
overbite 0,13 2

Omowienie

W zespole Gorlina najczesciej wystepujacymi
objawami i1 decydujgcymi o rozpoznaniu schorze-
nia sg: charakterystyczne zmiany w obrebie twa-
rzy, czaszki, osrodkowego ukladu nerwowego,
uktadu kostno-szkieletowego i skory.

Analiza telerentgenograméw gltowy pacjentki
z zespotem Gorlina wykazata najwigksze odchyle-
nia w wielkosci ksztattu sklepienia czaszki. Wyso-
kos¢ (ba-br), szerokos¢ (eu-eu) czaszki byty
zwickszone, podobnie jak w badaniach Dahla.
Przednio-tylny wymiar otworu wielkiego czaszki
(ba-0) byt w granicach normy. Luska kosci czoto-
wej (kat s-n-f) wysunieta. Obserwowano takze ni-
ska pozycje kosci potylicznej (kat s-ba-0), podob-
nie jak w badaniach Dahla [14].

Dtiugos¢ podstawy czaszki (n-s) byta zwigk-
szona, podobnie jak i odleglos¢ sella do wewngtrz-
nej powierzchni kosci czolowej (s-ni), co moze by¢
ttumaczone wypuktoscig glabelli i poprzednig po-
zycja nasion. Kat n-s-ba, n-s-cd byt zwigkszony.

Przysrodkowa i1 boczna odleglos¢ miedzy-
oczodotowa jest zwigkszona tak jak u pacjentow
z zespolem Gorlina, co Swiadczy o kostnym hiper-
teloryzmie.

Dlugosé kosci nosowej (n-na) jest zwigkszo-
na, a nachylenie kosci (kat s-n-na) zmniejszone
w poréwnaniu z danymi z literatury [14].

Szczgka jest cofnieta w stosunku do podstawy
czaszki (kat s-n-ss) —75°, co pokrywa si¢ z bada-
niami Dahla. Dlugos¢ szczeki prawidiowa, ale
zwigkszone nachylenie szczeki do podstawy cza-
szki NSL/NL.

Dtugos¢ zuchwy jest zmniejszona, a szerokos¢
i kat zuchwy prawidiowe. W stosunku do podsta-
wy czaszki zuchwa cofnigta (kat s-n-pg)w rotacji
dotylnej, siekacze wychylone. Pionowy stosunek
szczeki do  zuchwy (NL/ML) prawidlowy.
W wigkszosci doniesiefi piSmiennictwa autorzy
opisujgc zespdt Gorlina, odnotowujg tagodng pro-
gnacje¢ zuchwy [15]. Badania Dahla i wyniki na-
szych pomiaréw cefalometrycznych wykazujg
obecnos¢ retrognacji zuchwy. Wobec matej liczby
prac poswigconych pomiarom cefalometrycznym
w zespole Gorlina trudno jest jednoznacznie zin-
terpretowac ten wynik [14, 15].

Zmiany chorobowe w zespole Gorlina mogg
ujawnia¢ si¢ juz w pierwszych latach zycia dziec-
ka w postaci charakterystycznych ryséw twarzy,
obecnosci mnogich torbieli szczek lub wad zgry-
zu. Wykonywane rutynowo przez lekarza ortodon-
te zdjecia: pantomograficzne i cefalometryczne
moga jednoczesnie ujawni¢ torbiele szczek
i zwapnienia sierpa mézgu. W takich przypadkach
u pacjenta powinny by¢ prowadzone dalsze bada-
nia diagnostyczne.
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Whnioski 2. We wczesnym rozpoznaniu omawianego
zespotu istotng rolg¢ moze petnié lekarz stomatolog
1. Pomiary cefalometryczne w przypadku w tym réwniez ortodonta.

podejrzenia zespotu Gorlina mogg stanowi¢ bada-
nia uzupetniajgce diagnostyke.
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